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ABSTRACT 
Fibrous dysplasia is an uncommon benign bone disorder in which normal medullary bone is replaced by fibrotic and osse-
ous tissue. Limited involvement of the sphenoid sinus or the clivus is extremely unusual. Here, we present a case of fibrous dys-
plasia in a 46-year-old female that involved the sphenoid sinus and the clivus simultaneously. Imaging modalities demonstrated an 
expansile lesion filling the entire left sphenoid sinus, extending to the clivus. Biopsy specimen was obtained by endoscopic sphe-
noid sinusotomy, and it showed extensive spindle-shaped fibroblastic cells with irregularly shaped trabeculae of woven bone which 
was compatible with fibrous dysplasia. After 6-month follow-up, the patient displayed no evidence of recurrence. 
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서     론 
 
섬유성 골이형성증(fibrous dysplasia)은 1938년 Lichten-
stein에 의하여 처음 보고된 발달성 골 질환으로, 정상적인 
골조직이 비정상적 섬유성 결합조직으로 대치되어 골조직의 
변형, 팽창 및 약화를 초래하는 섬유성 골종양의 일종이다.1) 
주로 청소년기에 발생하고 단골성(monostotic), 다골성(poly-
ostotic), Albright syndrome형의 세 가지 형태로 나눌 수 있
다.2) 대부분 늑골, 대퇴골, 경골, 상악골, 하악골, 두개골 등을 
침범하고 접형동(sphenoid sinus)이나 사대(clivus)에 국한적으
로 침범한 증례는 드물며, 접형동이나 사대의 섬유성 골이형성
증은 비특이적 증상과 일반적 검사로는 접근이 용이하지 않아 
진단과 치료가 어려운 질병으로 알려져 있다.3)4) 지금까지 발표
된 국내외 문헌에서 접형동과 사대를 동시에 침범하나 다른 부
위에 이환되지 않은 섬유성 골이형성증은 첫 증례로 이를 보고
하고자 한다. 
증     례 
 
46세 여자환자로 내원 수개월 전부터 있었던 비특이적인 
간헐성 두통으로 본원 이비인후과 외래에 내원하였다. 과
거 특이 병력은 없었던 환자로 시력저하, 안구돌출 및 안구
운동 장애는 없었으며, 진찰소견 상 비내 폴립이나 비중격 
만곡은 관찰되지 않았다. 부비동 CT 검사에서 좌측 접형동
과 사대를 침범하는 병변이 관찰되었으며 이는 좌측 접형골
(sphenoid bone)과 사대 후두골(clival occipital bone)의 비
후와 간유리혼탁(ground-glass appearance)을 동반하고 있
었고, 사대 후두골의 경화(sclerotic change)가 관찰되었다. 
또한 좌측 접형동의 병변이 외측으로는 중두개와(middle 
cranial fossa)까지 일부 팽창하고 있는 양상을 보이고 있었
다(Fig. 1). 부비동 MRI 검사 상 T1 영상에서 좌측 접형동과 
사대에 저신호 강도(low signal intensity)를 보이는 병변
이 관찰되고 있었으며 사대 골수를 침범하여 사대의 혼합신
호 강도가 관찰되고 있었다. 이 병변은 T2 영상에서 저신호 
강도로 나타났으며 T1 gadolinium 조영 영상에서 일부 조영 
증강 소견을 보이며 혼합신호 강도로 나타났다(Fig. 2). 진균
성 부비동염(fungal sinusitis), 척삭종(chordoma) 등의 사 
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대종양, 섬유성 골이형성증(fibrous dysplasia) 등을 감별하기 
위하여 조직검사가 필요하였고, 전신마취하에 내시경적 좌측 
접형동 개창술(endoscopic sphenoid sinusotomy)을 시행하였
다. 좌측 접형동의 전벽(anterior wall)은 앞쪽으로 돌출되고 
비후된 양상으로 curette과 drill을 사용하여 제거가 가능하였
다. 좌측 접형동 전벽을 제거한 뒤 병변이 노출되었으며, 육안
적으로 흰색의 광범위하고 질긴 섬유-골질(fibroosseous) 병
변과 이 병변 아래로 푸석푸석한 조직이 관찰되었다(Fig. 3). 
섬유-골질 병변은 접형동벽에 유착된 상태로 관찰되었고 이 
조직들을 curette으로 일부 제거하여 조직검사를 시행하였다.   
Fig. 1. Contrast enhanced CT scan. A：Axial CT image showing the lesion with ground-glass appearance (arrow head) involving the left
sphenoid bone and the clival occipital bone with sclerotic change (arrow). B：Axial CT image at a lower cut than A showing the gro-
und-glass appearance lesion of the left sphenoid bone (arrow head) with clearer sclerotic clival occipital bone view (arrow) C：
Coronal CT image demonstrating the lesion involving the left sphenoid sinus with ground-glass appearance (arrow). 
CA B 
Fig. 2. A：Axial MR images. A1：T1 weighted image showing a hypointense lesion involving the left sphenoid sinus (arrow). Note the clivus
with mixed intensity due to replaced marrow fat (arrow heads). A2：T2 weighted image of the same lesion with severely low signal inten-
sity probably due to its fibroosseous characteristic (arrow). A3：T1 gadolinium-enhanced image of the same lesion demonstrating mixed
intensity with partial enhancement (arrow). B：Coronal MR images showing a hypointense lesion (arrow) involving the left sphenoid sinus
in T2 weighted view (B1) and enhancement with mixed intensity (arrow) in T1 gadolinium-enhanced view (B2). 
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조직검사에서 방추형(spindle-shaped)의 섬유아세포(fibro-
blastic cells) 및 직골(woven bone)의 불규칙한 섬유주(trabec-
ulae)가 보였고 이는 섬유성 골이형성증에 합당하였다(Fig. 
4). 현재 조직검사 후 6개월이 경과한 상태이며 출혈, 뇌척
수액비루, 감염 등의 합병증은 없었다. 
 
고     찰 
 
섬유성 골이형성증(fibrous dysplasia)은 주로 소아기에 발
생하며 정상적인 골조직이 섬유성 결합조직의 비정상적인 성
장으로 대치되어 확장 및 변형, 그리고 구조적 골조직의 약화
를 초래하는 질환으로, 이 중 20%만이 두개-안면부(cranio-
facial)에 국한되며 특히 접형골(sphenoid bone)이나 사대 후
두골(clival occipital bone)에 국한된 증례는 매우 드물다.3)4) 
이처럼 드문 증례임에도 불구하고 접형동이나 사대는 위치 
상 뇌신경, 안와, 뇌기저부와 가깝기 때문에 여러 주요한 합
병증을 유발할 수 있어 이의 진단이 중요하다. 또한 사대의 경
우 척삭종(chordoma), 연골육종(chondrosarcoma), 형질세포
종(plasmacytoma) 등 종양성 병변이 흔하고 그 예후가 좋지 
않아 이에 대한 명확한 확진이 필수적이다.5) 접형동이나 사
대에 생긴 섬유성 골이형성증의 가장 흔한 임상증상은 두통
으로 33%에서 81%까지 보고되어 있다.6) 그 외 안구 돌출, 안
구운동장애, 복시, 시력 감퇴 등의 증상을 동반할 수 있다.7) 
접형동과 사대를 동시에 침범한 본 증례의 경우 비특이적인 
간헐성 두통 외에는 기타 다른 증상은 호소하지 않았다. 
접형동과 사대의 섬유성 골이형성증은 주위에 시신경관, 
두개저 등의 구조가 있어 진단을 위한 접근성이 떨어지므로 
비침습적 진단방법인 영상학적 검사가 중요하다. CT 영상에서 
섬유성 골이형성증의 특징으로 간유리혼탁(ground-glass ap-
pearance), 얇아진 피질골(cortical bone), 침습 부위의 확
장 및 경화(sclerotic change) 등이 있다.8) 이 때 침골과 같은 
모양(bony spicules)이나 산발적 불투명도(sporadic opacity)
를 동반한 골의 확장이 있는 경우 진균성 부비동염에서도 비
슷하게 보일 수 있기 때문에 감별을 요한다.9) 본 증례에서도 
좌측 접형골과 사대 후두골의 비후 및 간유리혼탁 병변과 골
경화가 동반되어 이에 합당한 소견이었다. MRI 영상에서 섬유
성 골이형성증은 T1 영상에서 저신호 강도로, T2 영상에서 저
신호에서 중등도신호 강도까지 다양하게 나타나며, T1 gad-
olinium 조영 영상에서 조영 증강이 되는 것으로 알려져 있
다.10)11) 이는 기타 다른 종양성 병변과 감별하기 좋은 특성으
로, 척삭종(chordoma), 연골육종(chondrosarcoma), 형질세
포종(plasmacytoma) 등의 병변은 T2 영상에서 고신호 강
도로 나타나는 데 반하여 섬유성 골이형성증은 섬유성 조직으
로 인하여 T2 영상에서 저신호 강도를 보여 감별이 가능하다. 
본 증례의 경우 T1 영상과 T2 영상에서 저신호 강도로, T1 
gadolinium 조영 영상에서 조영 증강을 보여 섬유성 골이형
성증에 합당한 소견이었다. 
비록 위와 같은 영상 검사가 효과적이나, 섬유성 골이형성
증의 확진을 위해서는 조직검사가 필수적이다. 섬유성 골이형
성증의 악성 변성은 1945년 Coley와 Stewart에 의하여 보고
된 바 있으며, 그 외 기타 섬유-골질 병변과 감별을 위해서 
조직검사가 필요하고,12) 본 증례에서도 이러한 목적으로 조직
검사를 시행하였다. 조직검사 소견 상 접형골 조직의 섬유-
Fig. 3. The intraoperative finding of the left nasal cavity. A whit-
ish, extensively fibroosseous lesion (arrow) is exposed after break-
ing the anterior wall of the left sphenoid sinus. A friable tissue is
also noted below the fibroosseous lesion. S：nasal septum, AW：
anterior wall of left sphenoid sinus. 
Fig. 4. Extensive spindle-shaped fibroblastic cells (black arrows)
widularly shaped trabeculae of woven bone (white arrow)(H &
E, ×100). 
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골질 변화로 인한 확장이 동반되었기 때문에 이와 감별을 요
하는 진균성 부비동염이나 척삭종 등과는 감별이 가능하였
다. 또한 조직검사에서 방추형(spindle-shaped)의 섬유아세
포(fibroblastic cells) 및 직골(woven bone)의 불규칙적인 섬
유주(trabeculae) 소견이 관찰되어 섬유성 골이형성증에 합
당하였다.13)  
섬유성 골이형성증의 치료에 대해서는 병의 진전도나 침
범 부위에 따라 치료방법이 상이하다. 두개-안면부를 침범
한 경우,1) 신경학적인 증상(시신경, 삼차신경, 안면신경등)의 
발현 및 장애,2) 골변형에 의한 다른 구조물(안구 및 안근육)
의 이차적 변형,3) 섬유성 골이형성증에 의한 합병증의 발현
(부비강의 협착 혹은 감염, 치열의 변화 등),4) 미용적인 필
요성 등이 관찰될 때 수술적 치료의 적응이 될 수 있다. 접형
동 및 사대를 침범한 경우, 뇌신경의 압박을 보이거나 극심
한 두통, 또는 지속적인 병변의 진행을 보일 때 수술적 치
료를 고려해야 하며, 그 범위와 침범한 위치에 따라 안면전
위 접근법(facial translocation approach) 혹은 측두하와 접
근법(infratemporal fossa approach) 등을 이용한 광범위 절
제술, 부분절제술, 혹은 침범 부위의 감압술을 고려할 수 있
다. 그러나 병변의 진행이 느리고 주로 소아기에 진행한다는 
특성으로 인하여 무증상 혹은 미미한 증상을 동반한 성인 
접형동-사대 섬유성 골이형성증 환자에서는 수술적 치료보
다는 정기적인 경과 관찰이 권장되고 있다.14)15) 본 환자의 
경우 비특이적인 간헐성 두통 외에 특이 증상이 없는 상태
이어서 조직검사 이외의 다른 치료는 시행하지 않았으며 현
재 6개월이 경과한 상태로 추후 지속적인 관찰과 부비동 CT 
영상 추적검사가 필요하다고 본다. 
 
중심 단어：섬유성 골이형성증·접형골·사대. 
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